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Introducción: La Fibrosis Quística es la enfermedad genética mortal más 
frecuente en la población caucásica. Gracias a los avances en el diagnóstico 
y tratamiento, la esperanza y la calidad de vida han aumentado. El papel de 
enfermería es fundamental en la educación y el apoyo a las familias. Se 
requiere un cuidado integral y multidisciplinar para abordar tanto la 
gravedad como el impacto psicológico, emocional y social de la enfermedad. 
 
 Objetivos: Garantizar la educación y el apoyo a familias con niños que 
padecen Fibrosis Quística mejorando su calidad de vida con ayuda de los 
profesionales de enfermería. 
 
Metodología: Se ha realizado una búsqueda bibliográfica en diversas bases 
de datos científicas, la Federación Española de Fibrosis Quística, la 
Asociación Aragonesa de Fibrosis Quística, la Biblioteca Nacional de 
Medicina de los Estados Unidos (Medline Plus), y la Biblioteca de la Facultad 
de Ciencias de la Salud de Zaragoza para la posterior elaboración del 
Programa de Educación para la Salud sobre la Fibrosis Quística dirigido a la 
familia. 
 
Conclusiones: La Fibrosis Quística es una enfermedad crónica grave que 
demanda una gran responsabilidad por parte de la familia y numerosos 
cuidados. Enfermería tiene el papel de apoyar, educar y ayudar a las 
familias transmitiéndoles todos los conocimientos y técnicas necesarias, 
disminuyendo el temor y la ansiedad que sufren. 
 
Palabras clave: “Fibrosis Quística”, “Niños”, “Familia”, “Enfermería”, 





Introduction: Cystic Fibrosis is the most frequent deadly genetic disease in 
the Caucasian population. Thanks to advances in diagnosis and treatment, 
life expectancy and quality of life have increased. The nursing´s role is 
fundamental in the education and the support to the families. A holistic and 
multidisciplinary care is required to address both the gravity and the 
psychological, emotional and social impact of the disease. 
 
Main objective: Guarantee education and support for families with children 
who suffer from Cystic Fibrosis, improving their quality of life with the help 
of nursing professionals. 
 
Methodology: A literature search has been conducted consulting several 
scientific databases, the Spanish Cystic Fibrosis Foundation, the Cystic 
Fibrosis Association of Aragón, the National Library of Medicine of the United 
States (Medline Plus) and the Library of the Health Sciences Faculty of 
Zaragoza for the subsequent elaboration of the Health Education Program 
about Cystic Fibrosis aimed at the family. 
 
Conclusions: Cystic Fibrosis is a serious chronic disease that demands a 
great responsibility on the part of the family and numerous cares. Nursing 
has the role of supporting, educating and helping families by transmitting all 
the necessary knowledge and techniques, reducing the fear and anxiety 
they suffer. 
 
Key words: “Cystic Fibrosis", "Children", "Family", "Nursing", "Nutrition", 











La Fibrosis Quística (FQ) o mucoviscidosis es una enfermedad crónica 
causada por la mutación de un gen que codifica una proteína de membrana 
denominada CFTR (regulador de la conductancia transmembrana de la FQ), 
con herencia autosómica recesiva que afecta a diversos órganos, tales como 
las células exocrinas de las vías respiratorias, el páncreas, el hígado, los 
conductos sudoríparos y el aparato reproductor (1, 2). Anexo I. 
 
La alteración del gen provoca una disminución del contenido de agua, sodio, 
cloro y potasio originando un líquido anormalmente espeso y pegajoso que 
obstruye los canales que transportan esas secreciones originando 
infecciones e inflamaciones en diferentes órganos (3, 4). Anexo II. 
 
Es un importante problema de salud pública, porque es la enfermedad 
genética mortal más frecuente en la población caucásica. Según la 
Federación Española de Fibrosis Quística, se estima que la incidencia es de 
un caso de cada 5000 nacidos vivos en España, mientras que uno de cada 
35 habitantes son portadores de FQ (3, 5). 
 
En 1938, cuando Andersen describió la enfermedad, la esperanza de vida 
era menor de 2 años, en la década de los 80 la supervivencia aumentó a 25 
y 28 años y actualmente está en torno a los 40 años, gracias a los avances 
en el diagnóstico y tratamiento (1, 3, 6). 
 
La FQ puede presentar diversas manifestaciones clínicas, aisladas o 
relacionadas con el órgano afectado: tos crónica, bronquiectasias, neumonía 
recurrente, bajo peso, absorción deficiente de alimentos, pancreatitis, 
hepatopatía crónica, íleo meconial, deshidratación hiponatrémica o 
esterilidad (7-9). Anexo III. 
 
Un diagnóstico precoz puede aumentar la calidad y la esperanza de vida de 
los enfermos de FQ. En la década de los ochenta, se iniciaron los programas 
de cribado neonatal o prueba de talón, que en nuestro país comenzaron en 
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1999. De esta manera se puede iniciar el tratamiento adecuado en las 
primeras etapas de la enfermedad, previniendo de infecciones respiratorias 
y mejorando el estado nutricional (3, 7, 10, 11). Anexo IV. 
 
Los tres pilares del tratamiento en la FQ son la fisioterapia respiratoria, la 
antibioterapia y una buena nutrición. Anexo V. 
 
-La fisioterapia respiratoria: Se basa en la limpieza bronquial diaria, con el 
fin de prevenir la acumulación de mucosidad en los bronquios y evitar la 
infección. La utilización de las diferentes técnicas de fisioterapia respiratoria 
va a depender de la situación del paciente, su edad y grado de  
colaboración. Según la edad del paciente se clasifican en convencional en 
menores de 3 años, que son maniobras pasivas de presión, bloqueo, 
vibración y drenaje postural; convencional más técnica de espiración 
forzada desde los 3 años, estimulando al niño a espirar suave y 
progresivamente para provocar el drenaje de las secreciones hacia la vía 
aérea central, y convencional más drenaje autogénico desde los 6 años, los 
niños aprenden maniobras autónomas de “ordeñe” de las secreciones desde 
las vías aéreas periféricas hasta las centrales. Las técnicas deben 
practicarse una vez al día en fases estables de la enfermedad, y hasta tres 
veces en agudizaciones, separadas de las comidas al menos 2 horas en los 
lactantes. Los padres tienen un papel relevante (3, 12, 13). 
 
-La antibioterapia: Es uno de los factores determinantes de un buen 
pronóstico de FQ. Se emplea para tratar la exacerbación aguda y la 
infección crónica. Las dosis de los fármacos (hidrófilicos y aminoglucósidos) 
son más altas de lo normal para lograr concentraciones eficaces en las 
secreciones bronquiales debido a la malnutrición y aclaramiento renal. En 
exacerbación aguda hay que iniciar tratamiento antibiótico de acuerdo al 
germen presente en el cultivo de esputo y a la sensibilidad in vitro. Cuando 
se trate de una exacerbación leve o moderada debe utilizarse la vía oral y 
antibióticos de amplio espectro, en ciclos de dos semanas. Cuando es grave 
se emplea tratamiento endovenoso con uno o más fármacos según la 
sensibilidad del patógeno. Se considera infección crónica, cuando los 
cultivos son persistentemente positivos por 6 meses o más, a pesar del uso 
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adecuado de antibióticos. En personas con infección bronquial crónica por 
Pseudomonas aeruginosa la aerosolterapia antibiótica a largo plazo, 
estabiliza a la persona, reduce los brotes de exacerbación y mejora la 
función pulmonar (3, 12, 14). 
 
-Una buena nutrición: El estado nutricional debe ser adecuado, porque tiene 
una relación directa con la función pulmonar y el crecimiento durante la 
edad pediátrica. La causa de la malnutrición se debe tanto al aumento de 
las necesidades como de las pérdidas. El aumento de las necesidades es 
provocado por la infección, los problemas pulmonares o el tratamiento, y el 
aumento de las pérdidas es debido a la malabsorción, al esputo, al sudor, a 
la orina o a la falta de apetito. Hay que individualizar la dieta a cada 
persona y según la fase evolutiva. La dieta debe incluir un aporte calórico 
del 120 al 150% de la recomendación normal sin restricción de grasas, 
enzimas pancreáticas en los casos en que padezcan insuficiencia pancreática 
y suplemento de vitaminas liposolubles (A, D, E y K). Como consecuencia, 
mejorarán favorablemente su componente inmunológico, el crecimiento, la 
fuerza de los músculos respiratorios y la supervivencia (12, 15-18). 
 
El ejercicio físico logra a largo plazo cambios en órganos tan importantes 
como pulmón, corazón, tejido óseo y muscular, fortaleciéndolos y 
conservándolos en una mejor condición. El trasplante pulmonar y/o hepático 
es considerado en un estadio muy avanzado (3, 7, 14). 
 
Dada la gravedad de la enfermedad, así como el impacto psicológico, 
emocional y social que tiene, es fundamental el papel de la enfermera en la 
educación y el apoyo a las familias con niños con FQ. Es el nexo de unión 
entre los padres y el especialista y la que les resolverá las dudas más 
frecuentes. Se requiere un abordaje integral y multidisciplinar debido al 
carácter crónico y progresivo de la enfermedad. El equipo multidisciplinar 
comporta diferentes niveles de atención de intervención sobre el niño y su 
familia, que queda comprometida a participar en los cuidados. La educación 
de los padres y pacientes precede a la instauración del tratamiento. Las 
familias deberán adaptarse a la sobrecarga que supone el cuidado de esta 





Debido a la importancia del rol de enfermería en la evolución de esta 
enfermedad y en la mejora de su calidad de vida, además del escaso 
conocimiento que poseen las familias, se llevará a cabo un Programa de 
Educación para la Salud sobre la Fibrosis Quística dirigido a las familias con 






























3. OBJETIVOS  
 
Objetivo general 
Garantizar la educación y el apoyo a familias con niños que padecen Fibrosis 




Conocer la situación actual de la Fibrosis Quística en la infancia a partir de la 
revisión bibliográfica realizada. 
 
Valorar las necesidades manifestadas por las familias con hijos 
diagnosticados de Fibrosis Quística. 
 
Garantizar que los padres de niños con Fibrosis Quística conozcan los 























La información recogida sobre el tema elegido y para la elaboración del 
Programa de Educación para la Salud sobre la FQ dirigido a la familia, cuyo 
objetivo es educar y formar sobre los cuidados que requieren los niños que 
padecen esta enfermedad, procede de una revisión bibliográfica. Se ha 
reunido y seleccionado información de múltiples artículos científicos 
obtenidos de diversas bases de datos. Además, se han utilizado como 
herramientas la Federación Española de Fibrosis Quística, la Asociación 
Aragonesa de Fibrosis Quística, la Biblioteca Nacional de Medicina de los 
Estados Unidos, y la Biblioteca de la Facultad de Ciencias de la Salud de 
Zaragoza. 
 
Para localizar los artículos de interés en las diversas bases de datos, se han 
empleado diferentes métodos como la aplicación de palabras clave y filtros 











Science direct 2010-2018 “fibrosis quística”  820 3 
 2013-2018 “fibrosis quística” 
AND “niños” 
 230 1 
 2010-2018 “fibrosis quística” 
AND fisioterapia” 
 74 1 
Pubmed         2013-2018 
 
       free full test 
“cystic fibrosis” 
AND “nursing” 
 52 1 
Dialnet 2010-2018 “fibrosis quística” 
AND “nutrición” 
 7 1 
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Cuiden 2010-2018 “fibrosis quística” 
AND “enfermería” 
 15 1 
      2008-2010 “fibrosis quística” 
AND “cuidados” 
AND “familia” 
       6                1 
Google 
académico 
    2010-2018 
 
     español 
“fibrosis quística”      7550    1 
     2007-2018 
 
     español 
“fibrosis quística” 
AND “diagnóstico” 
    7310    1 
    2008-2018 
 
    español 
“fibrosis quística” 
AND “niños” 
    5800    1 
    2008-2018 
 
    español 
“fibrosis quística” 
AND “nutrición” 
     2930    1 
   2008-2018 
 




    97   1 
Webs  Federación Española de Fibrosis Quística 
 
Medline Plus: Fibrosis Quística 
 
Orphanet: Fibrosis Quística 
Libros  Los tres pilares del tratamiento en fibrosis 
quística. (2011) 
 
Nutrición en pediatría. (2007) 
 
Manual práctico para padres de niños con fibrosis 
quística. (2004) 
 
Informaciones y consejos para el tratamiento de 
la mucoviscidosis o fibrosis quística. (2007) 
 
Controlando la Fibrosis Quística. (2012) 
 
Diagnósticos enfermeros. Definiciones y 






Se va a realizar un programa de educación para la salud sobre la Fibrosis 
Quística dirigido a las familias con niños que padezcan esta enfermedad en 






En función de la información obtenida en la búsqueda bibliográfica y 
proporcionada por la Asociación Aragonesa de Fibrosis Quística se realiza 
una valoración diagnóstica de las necesidades manifestadas por las familias, 




(00126) Conocimientos deficientes relacionado con información insuficiente, 
manifestado por conocimiento insuficiente. 
(00062) Riesgo de cansancio del rol de cuidador relacionado con falta de 
experiencia con los cuidados, gravedad de la enfermedad del receptor del 
cuidado. 
(00057) Riesgo de deterioro parenteral relacionado con conocimiento 
insuficiente con la enfermedad del niño. 
(00146) Ansiedad relacionado con cambio en el estado de salud del niño, 
manifestado por preocupación, inquietud. 
(00148) Temor relacionado con estado de su salud del niño, conocimientos 
insuficientes manifestado por disminución de la capacidad de resolución de 
problemas, preocupación. 
(00069) Afrontamiento inefectivo relacionado con la incertidumbre, 








En función de la importancia de los diagnósticos y de los problemas a tratar, 
el orden de priorización sería: Conocimientos deficientes, Afrontamiento 
inefectivo, Temor, Ansiedad, Riesgo de cansancio de rol del cuidador y 






































-     Educar a las familias de niños con Fibrosis Quística para llevar a 





-  Fomentar los conocimientos de las familias a cerca de la Fibrosis 
Quística, su clínica y su tratamiento. 
 
-  Promover la participación y aprendizaje de las familias en los 
cuidados del niño. 
 
-  Instruir a cerca de técnicas de afrontamiento y normalización de la 
enfermedad a las familias. 
 
-  Promover un estado nutricional adecuado al paciente y mostrar a 
los padres la importancia de una buena nutrición en su hijo. 
 
- Mejorar la función respiratoria y prevenir las infecciones 




Este Programa de Educación para la Salud va dirigido a familias con niños 
diagnosticados de FQ que pertenezcan a los Centros de Salud del Sector II 








Se contará con: 
 
Recursos humanos: la encargada de impartir las sesiones será una 
enfermera del Centro de Salud Muñoz Fernández, y en una de ellas también 
se contará con la participación de un fisioterapeuta. 
 
Recursos bibliográficos informáticos: para que los pacientes puedan 
recordar la información recibida en el programa se habilitará un blog. 
Además, se creará un foro para las dudas que surjan posteriormente. 
 
Recursos materiales: 
-Aula de reuniones del C.S. Muñoz Fernández, debidamente equipada con 
sillas, mesas, ordenador y proyector para la presentación (prestada por el 
C.S.). 
- Folios y bolígrafos. 
-Cartel informativo para colocar en cada C.S. del Sector II. 
-Folleto informativo. 
-Manual Práctico para padres de niños con fibrosis quística (obsequio de la 
Federación Española de Fibrosis Quística). 
-Encuesta de valoración de conocimientos previos y encuesta de evaluación 
de conocimientos adquiridos (es la misma). 




Recursos Cantidad Precio unidad Total 
Trabajo Enfermera 5h 20€/1h 100€ 
Trabajo Fisioterapeuta 1h 20€/1h 20€ 
Folios 1 paquete de 100 folios 1,50€ 1,50€ 
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Bolígrafos 30 0,20€ 6€ 
Tríptico informativo 30 0,08€ 2,40 € 
Cartel informativo 21 0,10€ 2,1 € 
Encuestas 90 0,02€ 1,8€ 
 




El Programa de Educación para la Salud constará de tres sesiones 
impartidas por una enfermera del C.S. Muñoz Fernández. En la tercera 
sesión también participará un fisioterapeuta del Centro de Salud. El 
programa va dirigido a las familias con niños que padecen FQ. 
 
Las sesiones serán impartidas en el aula de reuniones del C.S. Muñoz 
Fernández, a un grupo formado como máximo de 30 participantes. Se 
colocarán carteles informativos en el resto de centros de salud del Sector II. 
Se utilizará una presentación de PowerPoint para apoyar la información que 
se imparta, al igual que se emplearán encuestas para determinar los 
conocimientos que poseen las familias y fomentar los que sean deficientes, 
además de la puesta en común y discusión de dudas. Posteriormente, se 
creará un blog en el que se encontrará la información dada durante las 
sesiones y un foro de dudas. Anexo VI. 
 
La búsqueda y preparación de los contenidos del programa, desde las 
presentaciones de PowerPoint hasta la creación de los carteles o folletos 
informativos, se llevarán a cabo dos meses antes de las sesiones. 
 
Las sesiones se impartirán los lunes a las 17 horas de tres semanas 
contiguas. El programa empezará el 7 de mayo de 2018 realizando la 
primera sesión y finalizará el 21 de mayo con la tercera. Mientras que la 
primera y segunda durarán hora y media, la duración de la tercera será de 
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Para la organización del programa, que se iniciará dos meses antes del inicio 
de la primera sesión, elaboraremos un diagrama de Gantt. Se realizará la 
búsqueda de información, se prepararán las presentaciones de PowerPoint, 
se elaborarán los carteles y folletos informativos, además de las encuestas. 
  
Las sesiones de las que consta el programa de Educación para la Salud se 
explicarán a continuación: 
 
1ª Sesión: ¿En qué consiste la Fibrosis Quística? ¿Cómo puedo 
sobrellevarlo? 
La sesión comenzará con la presentación de la enfermera que imparte las 
sesiones y la explicación de en qué van a consistir, que se apoyará en el 
folleto informativo entregado a la entrada del aula. Anexo VII. 
 
A continuación, se repartirán bolígrafos y folios para anotaciones y la 
encuesta de valoración de conocimientos para comprobar lo que saben. 
Anexo VIII. 
 
Posteriormente, durante unos 45 minutos, la enfermera explicará en qué 
consiste la enfermedad, cuáles son sus síntomas, qué complicaciones tiene, 
cómo va a evolucionar, cómo les va a afectar en su día a día, cuál es el 
tratamiento, y qué cuidados van a tener que llevar a cabo, mediante una 
presentación de PowerPoint. 
 
Finalmente, durante la última media hora, se les preguntará cómo se 
sienten, qué dudas tienen y cómo lo sobrellevan. A consecuencia de esto, se 
les explicarán técnicas de afrontamiento, se les recomendará hablar con 
otros familiares que hayan pasado y estén en la misma situación. También, 
se les informará de que existe la Asociación Aragonesa de Fibrosis Quística, 





2ª Sesión: La alimentación y nutrición en la Fibrosis Quística 
La segunda sesión se iniciará con una presentación de PowerPoint sobre la 
importancia de un buen estado nutricional en niños con FQ. Se explicarán 
las diferencias que hay en los porcentajes de nutrientes en la dieta entre 
una persona con y sin FQ, y se comentará la necesidad de la 
suplementación vitamínica y de la administración de enzimas. 
 
Posteriormente, se dividirán a los participantes en grupos y se les propondrá 
pensar en cómo aumentar las calorías de la alimentación. Después, se 
expondrán las diversas ideas y la enfermera confirmará si son posibles o no 
y recomendará otras. 
 
Finalmente, mediante la presentación PowerPoint se les explicará y se les 
indicará posibles menús que pueden llevar a cabo, los cuáles serán colgados 
en el blog. Antes de finalizar la sesión, se resolverán las dudas que tengan. 
Anexo IX. 
 
3ª Sesión: Fisioterapia respiratoria y resolución de dudas 
La tercera sesión comenzará con la presentación del fisioterapeuta que 
durante la primera hora junto a la enfermera explicarán a través de una 
presentación de PowerPoint la importancia de la fisioterapia respiratoria 
tanto a la hora de eliminar el moco y disminuir el riesgo de infección 
pulmonar como de mejorar la capacidad pulmonar y qué ejercicios hay que 
realizar según la edad y situación del niño y cómo y cuándo hay que 
llevarlos a cabo. También, se proyectarán dos vídeos de la Federación 
Española de Fibrosis Quística en los cuáles se comentan y se visualizan las 
diversas técnicas que se pueden realizar con niños menores y mayores de 
dos años. Anexo X. 
 
Para finalizar, durante la segunda hora de la sesión se repartirá una 
encuesta de evaluación de los conocimientos adquiridos (la misma que en la 
primera sesión), y otra para valorar las sesiones y el grado de satisfacción 
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de los participantes. Además, se resolverán las dudas que hayan surgido a 
lo largo de las sesiones. También, se les informará de la creación del blog 
en el que podrán encontrar la información recibida durante las sesiones, 
además de la apertura de un foro en el que podrán comentar sus dudas y 
hablar con otros padres. Anexos VIII y XI. 
 
Por último, se les entregará un manual práctico para padres de niños con 






































La enfermera y participantes se 
presentaran mutuamente y se 
introducirán las sesiones. 
 
Los familiares dirán quién son, el nombre y 
edad del niño. La enfermera explicará en qué 









Valorar que conocimientos poseen 
los familiares antes de las 
sesiones. 
 
Se les entregará y rellenarán una encuesta de 
valoración de conocimientos. 
 










Los familiares sabrán en qué 
consiste la enfermedad, su 
clínica, tratamiento y cuidados. 
 
La enfermera les explicará en qué consiste la 













de la enfermedad 
 
Los familiares expresarán lo que 
sienten y las dudas que tengan a 
cerca de la enfermedad del niño. 
 
Los familiares expresarán sus dudas y 









Los familiares aprenderán técnicas 
para afrontar y sobrellevar la 
situación del niño. 
 
La enfermera les enseñara técnicas y les 
recomendará hablar con otros padres que 














        CONTENIDO OBJETIVOS ESPECÍFICOS TÉCNICA DIDACTICA MATERIAL DURACIÓN 
 
    Nutrición 
 
Los familiares entenderán la 
importancia de una buena 
nutrición en el niño. 
 
La enfermera les explicará la 
importancia de una adecuada 
nutrición, la necesidad de la 












Por grupos: ¿Cómo 
aumentar las calorías 
de la alimentación? 
 
Los familiares aprenderán 
maneras para aumentar las 
calorías de la alimentación. 
 
Se dividirán en grupos e 
intentarán encontrar formas de 
aumentar las calorías de la 
alimentación, que después 
pondrán en común y 
corregirán. 
 
            Folios 
 
 






menús y dudas 
 
Los familiares sabrán realizar 
menús adaptados a las dietas 
de sus hijos. 
 
La enfermera les explicará 
posibles menús que pueden 














            CONTENIDO OBJETIVOS 
ESPECÍFICOS 





Los familiares aprenderán 
diversas técnicas y ejercicios 
para disminuir el moco y 
aumentar la capacidad 
pulmonar. 
 
La enfermera y el fisioterapeuta 
les explicará la importancia de 
llevar a cabo una buena 
fisioterapia respiratoria, además 
de enseñarles diversos 














Valorar los conocimientos 
aprendidos durante las sesiones 




Se les entregarán una encuesta 
de evaluación de conocimientos 









Resolución de dudas 
 
Los familiares expondrán y 
aclararán sus dudas surgidas 
durante las sesiones. 
 
La enfermera responderá a las 
dudas que hayan surgido 
mediante explicaciones 
prácticas y les hará entrega de 
un manual práctico sobre 
Fibrosis Quística, además de 
comentarles la creación de un 
foro y blog. 
 
Manual práctico para padres de 







































































































La evaluación del programa se llevará a cabo desde dos puntos de vista:  
 
-A nivel cualitativo: Se obtendrá a partir de la encuesta de evaluación de 
conocimientos adquiridos realizada en la tercera sesión, la cual se podrá 
comparar con la de la primera sesión al ser la misma y a partir de esta 
información se podrá observar la efectividad de las sesiones. También, a 
través del funcionamiento del blog y del foro se evaluará la transcendencia 
que ha tenido el programa y se animará a los participantes a opinar sobre 
él. 
 
-A nivel cuantitativo: Se evaluará a partir de las encuestas de valoración del 
programa realizadas en la tercera sesión, en donde los participantes 
estimarán la utilidad del programa, indicando también su grado de 
satisfacción, interés por el blog y si lo recomendarían a otras personas. 






















Una vez realizada la revisión bibliográfica acerca del tema elegido y la 
creación del Programa de Educación para la Salud sobre la Fibrosis Quística 
dirigido a las familias con niños que padezcan esta enfermedad se puede 
concluir que: 
 
-La FQ es una enfermedad crónica grave que demanda una gran 
responsabilidad por parte de la familia y numerosos cuidados que deben 
realizarse diariamente de manera constante para mejorar la calidad de vida 
del niño y aumentar su esperanza de vida. 
 
-El rol de enfermería es muy importante tanto en el inicio como en la 
evolución de la enfermedad. Enfermería tiene el papel de apoyar, educar y 
ayudar a las familias para cuidar a su hijo transmitiéndoles todos los 
conocimientos y técnicas necesarias. Una buena intervención enfermera 
disminuye el temor y la ansiedad que sufre la familia, además de la 
ineptitud que sienten al llevar a cabo los cuidados requeridos. 
 
Finalmente, las sesiones llevadas a cabo mediante el Programa de 
Educación para la Salud sobre la FQ, su clínica y su tratamiento, y los 
cuidados requeridos y las técnicas de afrontamiento son imprescindibles, ya 
que según las encuestas realizadas y las opiniones de los participantes, la 
información proporcionada les ha ayudado tanto en los cuidados de los 
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Anexo I: Distribución hereditaria de la FQ 
 
                                                                                                                                                                                                          
  
Fuente: Gómez Rodríguez A, Montero Rodríguez MG, Domínguez 
Rodríguez E. Nociones básicas sobre Fibrosis Quística para Enfermería en 




















Anexo II: Definición de FQ y diferencia de la tráquea en un 


























Fuente: Ortigosa L. Fibrosis quística. Aspectos diagnósticos. Colomb 








Fuente: Calderón López GM, Jiménez Parrilla F, Losada Martínez A. 
Screening neonatal. En: AEP. Protocolos de Neonatología. 2ªed. 
Madrid: AEP; 2008. p. 423-433. 
 
El cribado neonatal o prueba de talón consiste en realizar una  
determinación de tripsina inmunorreactiva en una muestra de sangre 
desecada sobre papel absorbente obtenida entre los 3 y 5 días de 
vida; si  es superior a 60 ng/ml, debe realizarse una segunda 
determinación a las 2- 5 semanas, en caso de ser positiva, debe 
practicarse una prueba del sudor y, si también fuera positiva efectuar 
un estudio genético. 
 
Fuente: Navarro S. Recopilación histórica de la fibrosis quística. 
Gastroenterol Hepatol [Internet]. 2016 [citado 25 Feb 2018]; 




El standard de oro para establecer el diagnóstico sigue siendo el test 
del sudor. La muestra se obtiene de la piel del antebrazo mediante 
iontoforesis con pilocarpina y se recolecta el sudor ya sea con gasa o 
papel filtr (técnica de Gibson y Cooke) o a través de microtúbulos 
(Macroduct). Se mide la concentración de cloro en la muestra y el 
diagnóstico se establece definitivamente con valores sobre 60 meq/L 
de cloro en 2 muestras consecutivas. Se considera sospechoso de la 
enfermedad cifras de 40 a 60 meq/L y normal bajo 40 meq/l. 
 
Fuente: Fielbaum O. Avances en fibrosis quística. Rev Med Clin Condes 


































Fuente: Gómez Rodríguez A, Montero Rodríguez MG, Domínguez 
Rodríguez E. Nociones básicas sobre Fibrosis Quística para Enfermería en 

































Anexo VII: Folleto informativo 
 
Fuente: Creación propia. Imágenes de Google 
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Anexo VIII: Encuesta de valoración de conocimientos previos y 
Encuesta de evaluación de conocimientos adquiridos (es la 
misma) 
 
ENCUESTA SOBRE LA FIBROSIS QUÍSTICA 
 
1. ¿Qué es la Fibrosis Quística? 
a) Enfermedad aguda 
b) Enfermedad crónica y hereditaria 
c) Se le puede llamar también mucoviscidosis 
d) Todas son correctas 
e) b y c son correctas 
 
2. ¿Cuál de estos síntomas de la Fibrosis Quística es falso?: 
a) Tos crónica 





3. ¿Cómo se diagnostica la Fibrosis Quística? 
a) Prueba del talón 
b) Test del sudor 
c) Estudio genético 
d) Análisis de sangre 
e) a, b y c son correctas 
 
4. Sobre la fisioterapia respiratoria, es cierto: 
a) Previene la acumulación de mucosidad en los bronquios y 
evitar la infección 
b) Maniobras pasivas de presión, bloqueo, vibración y drenaje 
postural en mayores de 3 años 
c) Técnica convencional más técnica de espiración forzada en 
menores de 3 años 
d) Técnica convencional más drenaje autogénico desde los 6 años 
e) a y d son correctas 
 
5. Sobre la antibioterapia, es falso: 
a) Es uno de los factores determinantes de un buen pronóstico 
de Fibrosis Quística 
b) Se emplea para tratar la exacerbación aguda y la infección crónica. 
c) Las dosis de los fármacos son más altas de lo normal para 
lograr concentraciones eficaces en las secreciones bronquiales 
d) Las dosis de los fármacos son más bajas de lo normal para 
lograr concentraciones eficaces en las secreciones bronquiales 
e) Cuando se trate de una exacerbación leve o moderada debe 






6. En relación con la nutrición, es correcta: 
a) Debe ser adecuada 
b) La causa de la malnutrición se debe tanto al aumento de las 
necesidades como de las pérdidas 
c) La dieta debe incluir un aporte calórico del 105% de 
la recomendación normal 
d) La dieta debe incluir un aporte calórico del 120 al 150% de la 
recomendación normal 
e) a, b y d son correctas 
 
7. Sobre la Fibrosis Quística, no es correcta: 
a) El trasplante pulmonar y/o hepático es considerado en un 
estadio temprano 
b) Se requiere un abordaje integral y multidisciplinar de la 
enfermedad 
c) La familia tiene una gran responsabilidad en el cuidado del 
niño con Fibrosis Quística 
d) El ejercicio físico logra a largo plazo cambios en órganos 
importantes 
e) La familia puede sufrir sobrecarga del cuidador 
 
8. ¿Cuál de estos trucos para enriquecer los platos es correcto?: 
a) Añadir picados de almendras y avellanas a las sopas y purés 
b) Añadir un sofrito de ajos y jamón al plato de verdura 
c) Añadir una yema de huevo a las legumbres 
d) En los platos de pasta añadir salsas enriquecidas con bacon y queso 
e) Todas son correctas 
 
























Anexo IX: Ejemplos de recetas hipercalóricas para afectados 
de Fibrosis Quística y trucos para enriquecer los platos 
 





















Fuente: Asociación Asturiana contra la Fibrosis Quística. Recetas 
hipercalóricas para afectados de Fibrosis Quística. 1ªed. Oviedo: 





  Anexo X: Vídeos explicativos de la fisioterapia respiratoria 
 
Enlace del vídeo sobre Técnicas para mayores de 2 años: 
https://www.youtube.com/watch?v=vv08vv8OhpU&t=119s 
 
Enlace del vídeo sobre Técnicas para menores de 2 años: 
https://www.youtube.com/watch?v=CMwVasrNBIg&t=251s 
 







































Anexo XI: Encuesta de Valoración de las sesiones 
 
 
ENCUESTA DE VALORACIÓN DEL PROGRAMA DE EDUCACIÓN PARA LA 
SALUD 
 
1. ¿Considera efectivo este programa? Rodee (5 muy efectivo, 1 poco 
efectivo) 
 
       5             4              3              2             1             
  
 


















4. ¿Le ha resultado el programa útil para aprender acerca de los 
cuidados de su hijo, nieto, hermano…? Rodee(5 máximo, 0 mínimo) 
 
                      5             4              3              2             1             
 
5. Rodee con un círculo su grado de satisfacción con el programa 
(5=muy satisfactorio, 1=poco satisfactorio) 
 
 
                   5             4              3              2             1             
 
6. ¿Recomendaría el programa a otras personas interesadas en el tema? 
 
                SÍ              NO  
 
7. ¿Consultará nuestro blog? 
 











































Fuente: Asociación Madrileña Contra la Fibrosis Quística. Manual  
práctico para padres de niños con fibrosis quística. 1ª ed. Madrid: 
Federación Española contra la Fibrosis Quística; 2004
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